Ekstrapontin myelinolizis (olgu sunumu)
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Amag: Hipo ve hiper osmolaritenin hizli diizeltiimesi santral sinir sisteminde, 06zellikle ponsta fokal
demiyelinizasyona neden olabilir. Bu makalede pons diginda demiyelinizasyonu gelisen bir hasta sunuldu ve ilgili
literatlr gdzden gegirildi. Olgu sunumu: Elli iki yasindaki erkek hasta, acil servise komada geldi. Kronik bobrek
yetmezligi olan hastanin kan sodyum diizeyi 108 mEg/L idi. Sodyumun 24 saat icinde normale dénduriilmesinden
sonra tim ekstremitelerde rijidite gelisti ve biling diizelmedi. Kranial manyetik rezonans géruntileme ile bilateral
nikleus kaudatus ve lentiformiste demiyelinize lezyonlar saptandi. Hasta yatisinin 15. glintinde eksitus oldu.
Sonug: Santral pontin ve ekstrapontin demiyelinizasyonu énlemek igin elektrolit bozuklugunu yavas dizeltmek
gereklidir.

Anahtar kelimeler: Pontin myelinolizis, ekstrapontin myelinolizis, hiponatremi
Extrapontine myelinolysis

Objective: The aggressive improvement of hypo and hyper osmolarity may cause focal demyelinisation in central
nervous system, especially in the pons. Here, we represented a patient with extrapontine myelinolysis and
reviewed the literature. Case report: A 52 years old man came to the emergency cervice in coma. He had
chronical renal insufficiency and blood sodium level was 108 mEq/L. After the sodium level was corrected quickly
(in 24 hours) it appeared rigidity in all four limbs and consciousness did not recover. Cranial magnetic resonance
imaging showed demyelinated lesions in nucleus caudatus and lentiformis bilaterally. He became exitus after 15
days. Concusion: It is necessary to improve the electrolyte imbalance slowly to prevent the central pontine and
extrapontine myelinolysis.
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1959’da Adams ve arkadaglart alkol bagimlilig1 ya da ile birlikte ya da izole olarak goriilebilir (2). Santral

malnutrisyonu olan dort hastada ponsun santral pontin  myelinolizisli  hastalarm %  10’unda
boliimiinde myelin kaybi gelisti§ini rapor ettiler. ekstrapontin  myelinolizis de goriildiigii rapor
Santral ponsta izole, simetrik demyelinize fokus i¢in edilmigtir (3).

santral pontin  myelinolizis (SPM) terimini
kullandilar (1). Daha sonralart beynin diger
bolgelerinde 6zellikle talamus, globus pallidus,
putamen ve korpus genikulatum lateralede ve
serebellumun beyaz cevherindeki benzer
histolojideki ~ simetrik  lezyonlar  ekstrapontin
myelinolizis ~ (EPM)  olarak  adlandirilmustir.
Ekstrapontin myelinolizis santral pontin myelinolizis

Baslangigta alkolizm ve kronik nutrisyonel defekt
SPM ve EPM’in nedeni olarak diistiniilmiistiir. Daha
sonralart hiponatremiye ve hiponatreminin hizl
diizeltilmesi sonucu gelisen hipernatremiye bagl
oldugu ileri stiriilmiistiir (4). Klinik belirtiler 7 giin
icinde ortaya ¢ikar ve prognozu kétiidiir (5).

Olgu sunumu

Elli iki yaginda erkek hasta, ani biling kayb1 ile acil
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2. gini 3-4 dakika siireli jeneralize tonik-klonik
ndbet gecirmis, ardindan suuru agilmayan hasta
fakiiltemize sevk edilmis. Oz ge¢misinde 18 yildir
hipertansiyonu oldugu ve 18 wyil once sol
nefrolithiazis  nedeniyle nefrektomi  yapildig:
Ogrenildi. 2 aydir da kronik bobrek yetmezligi
nedeniyle takip edildigi ve spironolakton 50 mg +
hydrochlorothiazide 50 mg tablet aldig1 tespit edildi.
Fizik muayenesinde TA:190/90 mmHg, nabiz 112/dk
idi.  Atesi sinirlardaydi.  Norolojik
muayenesinde; biling somnolans durumundaydi,
meningeal irritasyon bulgusu yoktu. Pupillalar
normoizokorik, 1sik refleksi iki yanli alimiyordu.
Fundus muayenesinde hipertansif retinopati ile
uyumlu bulgular vardi. Kas tonusu normal, kas giicii
tiim ekstremitelerde yercekimine karsi koyabilecek
diizeydeydi. Derin tendon refleksleri normoaktifti,
karm cildi refleksi alintyordu, patolojik refleks yoktu.
Laboratuvar incelemesinde; tire: 129 mg/dl (10-50),
kreatinin: 3.4 (0.8-1.2) mg/dl, sodyum: 108 (135-
147) mEq/L idi. Akut donem beyin tomografisinde
herhangi bir patoloji saptanmadi. Bu bulgularla
kronik bobrek yetmezligi tanisiyla dahiliye servisine
yatirilan hastanin antihipertansif tedavi ile tansiyonu
regiile edildi. Destekleyici tedavi ile Na kan degeri
24 saat i¢inde 135 mEq/L’ye yikselmisti. 1 hafta
icinde iire ve kreatinin degerleri de normal sinirlara
gelen hastanin kliniginde bir diizelme olmamasi
iizerine noroloji  konsultasyonu ile tekrarlanan
norolojik  muayenesinde  kas
ekstremitelerde rijidite seklinde artmusti. Bunun
iizerine kranial manyetik rezonans goriintiileme
(MRGQG) ile incelendi. Kranial MRG’de T2 agirlikhh
kesitlerde bilateral lentiform niikleus ve kaudat
niikleusta hiperintens goériiniim tespit edildi (Sekil).
Ekstrapontin myelinolizis tanisiyla néroloji klinigine
nakledilen hastanin iire ve elektrolit degerleri normal
seyretmesine deksametazon 24 mg/giin baglanmasina
ragmen kliniginde diizelme olmadi ve yatisinin 15.
giiniinde exitus oldu.

normal

tonusu tim

Tartisma

Santral pontin ve ekstrapontin myelinolizis genellikle
hiponatreminin hizlt diizeltilmesinin bir
komplikasyonu olarak ortaya ¢ikar (4). Semptomatik
akut hiponatremide total giinliik diizeltme 8
mmol/L/glin’iin cikilmadigi  takdirde,
baslangi¢ diizeltme hizi birkag saat boyunca 1-2

lizerine
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Sekil. T2 agirliklh MRG

mmol/L/saat olabilir. SPM/EPM riskinin diizeltme
hizi 10-15 mmol/L/glin’ii astiginda en fazla oldugu
anlagilmaktadir (5). Literatiirde hiponatreminin hizli
diizeltilmesi ile ortaya c¢ikan birgok SPM/EPM
olgusu bildirilmistir (4). Bununla birlikte literatiirde
yavas ve dikkatli diizeltmeye ragmen SPM/EPM
gelisen olgular da mevcuttur (6).

Deneysel calismalarda kronik hiponatremik ratlarin
serum sodyum diizeylerinin 20-25 mEq/L/24 saat
hizinda diizeltilmesiyle % 90’inda pons, bazal
ganglionlar, internal kapsiil, serebellum, korpus
striatumda ~ demyelinizan gelistigi
gosterilmistir (7). Bizim hastamizda da serum
sodyum seviyesinin hizli diizeltildigi (27 mEq/L/24
saat) anlasilmaktadir ve bu durum mevcut klinik
tabloyu izah edebilir. Hiponatreminin  hizh
diizeltilmesi disinda birgok hastalik SPM/EPM
tablosuna yol acabilir. Bu hastaliklar  kronik
alkolizm, pulmoner enfeksiyonlar, akciger ve
gastrointestinal sistem tiimorleri, hepatik hastaliklar
ve iiremi olarak 6zetlenebilir (8).

lezyonlar

Klinik belirtiler elektrolit bozuklugu
diizeltilmesinden 2-7 giin sonra ortaya ¢ikar ve
SPM’de progresif letarji, kuadriparezi, dizartri,
oftalmopleji, disfazi, ataksi ve refleks degisiklikleri
ortaya ¢ikabilir. EPM’de ise akinezi, ataksi, katotoni,
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koreatetoz, disli ¢ark rijiditesi, disoryantasyon,
dizartri, distoni, ekstrapiramidal belirtiler, emosyonel
labilite, yiiriiyiis bozuklugu, hareket bozukluklari,
myoklonus, myokimi, parkinsonizm, rijidite ve
tremor gibi klinik belirtiler 6n plandadir. Hastamizda
da rijidite hiponatreminin diizeltilmesinden 1 hafta
sonra gelismistir (5).

Demyelinizasyon beyin tomografisinde (BT) santral
ponsta ya da ekstrapontin lokalizasyonlarda yogunluk
azalmasit olarak goriiliir. Yine de BT’de hastaligin
gercek boyutlar1 ortaya konmayabilir. MRG’de akut
demyelinizan lezyonlar T1 agirhkli goriintiilerde
simetrik ve hipointenstir; subakut evrede muhtemelen
endotelyal hasarin neden oldugu mikro hemorajilerin
mevcudiyeti nedeniyle, T2 agirlikli goriintiilerde
hiperintens hale gelirler (5). MRG bulgular1 klinik
tablo ile tamamen korele degildir. Hastaligin erken
doneminde BT ve MRG’de demyelinize alanlar 1-2
hafta sonrasina kadar goriilmeyebilir. Teshisi
dogrulamak i¢in siipheli vakalarda goriintiileme 10-
14 giin sonra tekrarlanmalidir (8).

Literatiire gore prognoz kotiidiir. Ik 2 hafta icinde
mortalite % 50, 6 ay iginde de % 90 olarak
bildirilmistir (2).
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